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Л И Т Е Р А Т У Р А
Клинические, генетические и терапевтические аспекты ревматических заболеваний (РЗ), в частности  болезни Бехчета и сис-
темной красной волчанки, в зависимости от этнической принадлежности пациентов широко обсуждаются в литературе. 
Проблема этнической принадлежности представляется актуальной и должна рассматриваться при решении как клинических,
так и терапевтических задач у больных с РЗ.
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In relation to the ethnicity of patients, the clinical, genetic, and therapeutic aspects of rheumatic diseases (RD), Behcet’s disease and systemic
lupus erythematosus in particular, are extensively used in the literature. 
Ethnicity is a topical problem that must be considered when solving both the clinical and therapeutic problems in patients with RD. 
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Клинические, генетические и терапевтические аспек-
ты ревматических заболеваний в зависимости от этниче-
ской принадлежности пациентов в последнее время все
чаще становятся предметом широкого обсуждения. Зна-
чение этой проблемы отчетливо прослеживается при та-
ких заболеваниях, как болезнь Бехчета (ББ) и системная
красная волчанка (СКВ).
ББ — редкое заболевание. Частота его существенно
различается в разных географических зонах. Эндемичны-
ми для ББ являются страны, расположенные вдоль восточ-
ного побережья Средиземного моря и регионы Централь-
ной и Восточной Азии. Расположение этих стран по ходу
Великого шелкового пути и ассоциация заболевания с оп-
ределенным иммуногенетическим маркером HLA B51 под-
держивают гипотезу о том, что распространение ББ осуще-
ствлялось при миграции древних кочующих племен. Пере-
дача генетического материала наряду с экзогенными аген-
тами рассматривается как фактор, обусловливающий экс-
пансию ББ [1].
Распространенность ББ отличается не только в разных
странах, но и в различных этнических     популяциях, про-
живающих в одной стране.
Если в северо-восточной части Турции на 100 тыс. насе-
ления приходится 370 больных ББ, то в восточно-европей-
ской части страны — только 80.
Как видно из таблицы, ББ чаще всего диагностируется
в Турции и редко — в США. 
Риск развития ББ в популяции существенно варьиру-
ет в зависимости от региона проживания. Например, по
данным Ch. Zouboulis и соавт. [3], у турок, проживающих
в Германии, риск развития заболевания намного ниже,
чем у этой же этнической группы в Турции. Среди турок —
жителей Западного Берлина, распространенность ББ со-
ставляет 20,75 на 10 тыс. жителей против 0,42 на 100 тыс.
в немецкой популяции.
Сходная ситуация отмечена T. Hirohata и соавт. [4]:
ББ практически не встречается у японцев, эмигрировав-
ших на Гавайи или в континентальные регионы США, то-
гда как в самой Японии частота заболевания очень высо-
ка. Эти данные дали основание предполагать, что сущест-
вует ассоциация  между генетическими и внешнесредо-
выми факторами ББ [4, 5].
Есть и другая точка зрения. J. Kohler и соавт. [6] не за-
метили этнического влияния на экспрессию ББ, а высокую
частоту поражения глаз рассматривают как следствие воз-
действия экзогенных факторов.
Замечено, что ББ чаще встречается у лиц, живущих ме-
жду 30 и 45° северной широты, по сравнению с жителями
Северной Европы [7].
Заболевание редко наблюдается в Англии и среди чер-
нокожих африканцев и полностью отсутствует у американ-
ских индейцев. В Кувейте бедуины не болеют ББ, тогда как
среди других жителей этой страны частота ББ составляет
1,35 на 100 тыс. [8—10].
Согласно недавним исследованиям К. Сalamia и соавт.
[11], частота ББ в США составляет 0,38 на 100 тыс. населе-
ния, что сопоставимо с таковой в других западных популя-
циях (5,2 на 100 тыс.), но ниже, чем в странах, расположен-
ных по ходу Великого шелкового пути. 
Интересные данные имеются в отношении ББ в Ира-
не, который расположен в середине Великого шелкового
пути. В этой стране ведутся исследования клинических,
генетических, классификационных и этнических аспек-
тов заболевания. F. Davatchi и соавт. [12] приводят данные
о частоте ББ трех основных рас — белой (75,4% населе-
ния), монголоидной и семитов (25,1; 52,8 и 22,1% соответ-
ственно). Авторы полагают, что генетические факторы бе-
рут начало от турецкого племени, пришедшего из север-
ных регионов Китая. 
Четкая регистрация всех первичных больных ББ —
сложная задача [3], что, вероятно, сказывается на результа-
тах эпидемиологических исследований. 
Существуют факты, указывающие на различную экс-
прессию клинического фенотипа в разных этнических груп-
пах при ББ. Чтобы подтвердить это положение, ученые из
Великобритании проанализировали базу данных Medline и
Embase, касающихся эпидемиологии ББ (1996—2005 гг.).
Оказалось, что проведено только четыре популяционных ис-
следования, из них — два в Турции. Семь работ носили срав-
нительный характер, но не были популяционными. Боль-
шинство публикаций содержали описание отдельных случа-
ев, число так называемых перекрестных исследований ока-
залось недостаточным для выявления различий фенотипа
ББ в разных популяциях. Авторы приходят к выводу о необ-
ходимости проведения  популяционных перекрестных
(cross-sectional) исследований или исследований «случай-
контроль» с использованием стандартных критериев и чет-
кой этнической дефиниции для подтверждения этой гипоте-
зы в последующем [13].
Интерес к проблеме расовой принадлежности при ББ
не ослабевает, о чем свидетельствует серия публикаций,
появившихся в 2011 г. При сравнении двух когорт больных
ББ из США и Японии показано, что язвы гениталий дос-
товерно чаще встречаются у пациентов из США (73% про-
тив 54%), тогда как легочные проявления и эпидидимит,
напротив, чаще диагностируются в Японии. Один из
больших критериев ББ — поражение глаз — наблюдается
в Японии в 32,6% случаев, а в США — в 26,7% (но разли-
чия недостоверны) [14]. 
Частота клинических проявлений ББ прослежена у
больных разных национальностей, которых мы наблюдали
в НИИ ревматологии РАМН. 
При оценке тяжести ББ у 180 больных, проживающих
на территории России, показано, что увеит встречается у
68,7% азербайджанцев, 57,4% коренных жителей Дагестана
и только 36,2% русских. В то же время количество русских
больных с поражением желудочно-кишечного тракта выше
(36,2%), чем армян (13,8%) [15]. Эти данные подтверждают
существование клинического фенотипа ББ, ассоциирован-
ного с этнической принадлежностью. 
Турецкие ученые [16], наблюдавшие большие когор-
ты больных ББ, недавно вновь подчеркнули, что частота
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Р а с п р о с т р а н е н н о с т ь  Б Б  
в  р а з н ы х  р е г и о н а х  м и р а  [ 2 ,  3 ]
Страна                                    Распространенность ББ 
на 100 тыс.  населения
Турция
Иран
Китай
Япония
Египет
Германия
Великобритания
США
Гавайи
80—370
16, 67
14, 00
13, 50
7, 60
0, 55
0, 50
0, 33
0
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отдельных проявлений заболевания зависит от региона
проживания.
Следует напомнить, что проблема этнической предрас-
положенности существует и при других ревматических за-
болеваниях. Еще в 1970 г. M. Siegel и соавт. [17] указали на
предрасположенность чернокожих женщин к СКВ.
В 1982 г. зависимость клинических признаков СКВ от
расы (белая и черная) и возраста больных продемонстриро-
вали S. Ballou и соавт. [18]. Основные различия касались вы-
сокой частоты серозита у пожилых пациентов белой расы с
СКВ и более частой гипокомплементемии у молодых паци-
ентов обеих рас.
При анализе особенностей СКВ в трех этнических
популяциях отмечено, что у испанцев и афроамерикан-
цев заболевание имеет более высокую активность и начи-
нается в более молодом возрасте по сравнению с больны-
ми белой расы [19].
Данные о клинических проявлениях и выживаемости
пациентов трех различных рас с СКВ, проживающих в од-
ной географической зоне, опубликовали F. Wang и соавт.
[20]. Установлено, что у китайцев была самая высокая час-
тота СКВ, но выживаемость ниже, чем у малайзийцев и ин-
дийцев. Антитела к ДНК определялись реже у малайзийцев
(58%), чем  у китайцев (70%) и  индийцев (73%).
В Институте ревматологии РАМН под руководством
акад. В.А. Насоновой совместно c ревматологами из Гру-
зии были проведены исследования особенностей СКВ у
русских (n=88) и грузин (n=87). Установлено, что у рус-
ских больных СКВ в 4 раза чаще наблюдалась фотосенси-
билизация.   «Бабочка» встречалась в одинаковом числе
случаев в сравниваемых популяциях, а дискоидные высы-
пания опять же чаще наблюдались у русских. Лихорадка в
дебюте СКВ в 2 раза чаще отмечалась у грузин. Среди при-
чин такого различия в течении СКВ в разных этнических
группах обсуждается влияние внешнесредовых факторов,
адаптационных механизмов, например, к воздействию
солнечных лучей и др. [21]. 
Серия работ, опубликованных в 2011 г., свидетельству-
ет о том, что проблема этнической принадлежности при
ревматологии остается актуальной. Например, в Лондоне
на последнем конгрессе EULAR были представлены кли-
нико-иммунологические особенности некоторых ревма-
тических заболеваний в разных этнических популяциях. 
С. Maldini и соавт. в популяционном исследовании впер-
вые показали, что у больных неевропейского происхожде-
ния с первичным синдромом Шёгрена (n=93) чаще встре-
чались поражение суставов, гипергаммаглобулинемия и
позитивность по SSA-антителам по сравнению с больны-
ми-европейцами (n=97) [22].
Подчеркивая, что в последние 20 лет достоверно
улучшился прогноз при ревматоидном артрите (РА), 
J. Barton и соавт. [23] обратили внимание на некоторые
особенности, зависящие от этнического происхождения
и социально-экономического статуса пациентов. У боль-
шой группы больных РА (n=498) с использованием моде-
ли мультивариабельной линейной регрессии авторы про-
анализировали следующие параметры: пол, возраст, обра-
зование, активность заболевания по DAS 28, качество
жизни (HAQ) и др. с учетом расовой/этнической принад-
лежности. Среди обследованных были афроамериканцы,
испанцы, белые неиспанцы, азиаты, коренные жители и
иммигранты. Более низкая активность болезни и лучшие
функциональные показатели наблюдались у больных бе-
лой расы по сравнению с пациентами других этнических
групп, а также у англоговорящих при сопоставлении с
незнающими английский язык. 
Сегодня проблема этнической принадлежности каса-
ется не только клинических аспектов ревматических забо-
леваний, но и, например, оценки эффективности лечения.
Многоцентровое 36-месячное двойное исследование с уче-
том расовых субгрупп включало 227 больных волчаночным
нефритом, ответивших на индукционную терапию (глюко-
кортикоиды + микофенолата мофетил (ММФ) или внутри-
венное введение циклофосфамида). Далее у этих больных
сравнивали эффективность и безопасность лечения ММФ
и азатиоприном.  Оказалось, что у больных черной расы от-
вет на ММФ был выше, чем на азатиоприн или внутривен-
ное введение циклофосфамида. 
Хотя связь эффективности лечения с расовой принад-
лежностью больных стала изучаться недавно, уже очевидно,
что этот фактор важно учитывать при выборе той или иной
терапии при ревматических заболеваниях [24].
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Гипермобильный синдром (ГС) — симптомокомп-
лекс фенотипических признаков и клинических проявле-
ний дисплазии соединительной ткани (ДСТ), диагности-
руемый при отсутствии четкой связи с установленным
генным или биохимическим дефектом, — остается мало-
изученной проблемой. Ранее под ГС понимали сочетание
гипермобильности суставов (ГМС) и артралгий. Однако в
ходе многочисленных исследований была показана связь
ГС с болью в спине (БС, дорсалгия) и внесуставными
признаками ДСТ, что послужило основанием для разра-
ботки диагностических критериев, объединяющих пора-
жение опорно-двигательного аппарата (суставы, позво-
ночник) и фенотипические маркеры ДСТ (табл. 1) [1].
Истинные показатели распространенности ГС в популя-
ции могут быть значительно выше, а его вклад в форми-
рование клинически очерченных патологических состоя-
ний до настоящего времени недооценен. Кроме того, ряд
авторов [2, 3] отмечает несостоятельность предлагаемых
критериев ГС, полагая, что спектр клинических проявле-
ний ГС значительно шире. 
ГС диагностируется на основе общности клинических
проявлений и генетически неоднороден. Не определены ге-
нетические и нозологические границы между гипермобиль-
ным типом синдрома Элерса—Данло (СЭД) и ГС. Кроме
того, показано, что у пациентов с III подтипом СЭД и ГС
имеется мутация в генах, кодирующих неколлагеновые мо-
лекулы тенасцина X, при этом отмечается снижение уровня
сывороточного тенасцина X в обеих группах у гетерозигот-
ных лиц женского пола [4]. Идентификация мутаций тенас-
цина X — важная модель для изучения генетической основы
ГС. Однако ГС может включать в себя мутации не только ге-
на тенасцина Х, но и других генов, ответственных за форми-
рование структуры и функции иных белков внеклеточного
матрикса [5]. Коллагеновые волокна, придающие соедини-
тельной ткани механическую прочность, состоят из множе-
ства плотно упакованных цепей коллагена. Коллаген-зави-
симые заболевания соединительной ткани могут возникать
вследствие генетических дефектов коллагеновых волокон, а
также генетических дефектов в генах, вовлеченных в био-
синтез, посттрансляционные модификации, секрецию,
сборку и ремоделирование коллагеновых волокон. Доказа-
но, что ремоделирование (деградация) коллагеновых воло-
кон происходит под влиянием матриксных металлопротеи-
наз (ММР — коллагеназы). Активность ММР — один из ос-
новных предполагаемых механизмов развития ДСТ с разру-
шением коллагеновых волокон [6].
Представлены клиническая оценка, подходы к терапии гипермобильного синдрома — одного из вариантов недифференцированной
формы дисплазии соединительной ткани.
Ключевые слова: дисплазия соединительной ткани, гипермобильность суставов, гипермобильный синдром.
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